Cardiomyopathies primitives 



Ces maladies du muscle 
cardiaque, associees a une 
dysfonction diastolique et (ou) 
systolique, sont frequentes et 
associees a une forte morbidity 
et mortality, en raison du risque 
d’insuffisance cardiaque et de 
mort subite. 

La cardiomyopathie dilatee est 
en effet la premiere indication 
de transplantation cardiaque et 
la cardiomyopathie 
hypertrophique est la premiere 
cause de mort subite chez 
I’athlete. Souvent familiales, ces 
maladies doivent conduire a une 
enquete cardiologique 
systematique chez les 
personnes apparentees au 
patient. Longtemps qualifiees de 
primitives ou d’idiopathiques, 
leur physiopathologie se devoile 
progressivement grace aux 
avancees considerables et 
recentes de la genetique 
moleculaire. Cette meilleure 
connaissance devrait conduire 
au developpement de nouvelles 
strategies therapeutiques. 
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L es cardiomyopathies sont definies 
comme des maladies du myocarde 
associees a une dysfonction cardiaque. 
Longtemps de cause inconnue, les qua- 
lif icatifs « idiopathiques » ou « primitives » 
leur ont ete associes mais tendent desor- 
mais a etre abandonnes du fait des pro- 
gres recents, notamment en genetique. 
Les cardiomyopathies different dans 
leurs aspects cliniques, morpholo- 
giques, physiopathologiques et se 
repartissent en : 1 . cardiomyopathies 
dilatees (CMD) ; 2. cardiomyopathies 
hypertrophiques (CMH) ; 3. cardio- 
myopathies restrictives (CMR) ; 4. car- 
diomyopathies arythmogenes du ven- 
tricule droit (CAV’D). 


Ces maladies ont en commun d’etre 
associees a une forte morbidite et mor- 
talite en raison de revolution possible 
vers l’insuffisance cardiaque et la 
mort subite, d’etre associees a une 
forte prevalence pour les 2 premieres 
cardiomyopathies citees et enfin, 
d’etre une maladie familiale et gene- 
tique dans une forte proportion. La 
cardiomyopathie dilatee constitue 
ainsi la l re cause de transplantation 
cardiaque et la cardiomyopathie 
hypertrophique est consideree comme 
la l re cause de deces chez 1’ athlete. 

L’ insuffisance cardiaque est d’ origine 
systolique dans les formes dilatees, 
d’ origine avant tout diastolique dans 
les formes hypertrophiques et restric- 
tives (tableau I). L’insuffisance 
cardiaque est tres rare dans les car- 
diomyopathies arythmogenes du ven- 
tricule droit (tableau II) . En raison de 
leur forte prevalence, seules les car- 
diomyopathies dilatees et les hyper- 
trophiques seront detaillees ici. 


Tableau I 

Cardiomyopathies restrictives 


□ Cause rare d’insuffisance cardiaque. 

□ Anomalie de la fonction diastolique (adiastolie) puis evolution progressive vers 
la dysfonction systolique. 

Causes multiples, souvent liees a une maladie de systeme [amylose AL (cause 
la plus frequente en France), hemochromatose...]. 

Les formes primitives sont peu frequentes; un tiers d’entre elles sont fami- 
liales, de transmission autosomique dominante, liees a des mutations dans le 
gene de la desmine ; la maladie est associee a des blocs atrioventriculaires et 
a 1’ apparition tardive d’une myopathie squelettique. 

□ Le diagnostic est suspecte devant des signes d’insuffisance cardiaque contras- 
tant avec une fonction systolique normale et des parois ventriculaires sou- 
vent moderement epaissies en echographie; l’ECG peut montrer un micro- 
voltage, une fibrillation atriale; le catheterisme droit objective le syndrome 
d’adiastolie ; la biopsie endomyocardique oriente le diagnostic causal. 

Le pronostic est tres pejoratif (deces par insuffisance cardiaque refractaire) 
et le traitement est habituellement uniquement symptomatique. 
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Tableau II 

Cardiomyopathie arythmogene du ventricule droit 


□ Cause rare d’insuffisance cardiaque (droite ou globale), mais assez frequente 
de mort subite chez le sujet jeune (par tachycardie ventriculaire) , de prefe- 
rence a 1’ effort. 

□ Le ventricule droit est dilate, avec des parois amincies ; les myocytes sont 
remplaces par du tissu fibreux et adipeux. 

□ Un tiers des cas survient dans un contexte familial et monogenique, avec une 
transmission autosomique dominante ; divers locus sont decrits et un seul 
gene identifie (recepteur a la ryanodine du reticulum sarcoplasmique) ; les 
formes autosomiques recessives sont exceptionnelles et liees aux genes de la 
desmoplakine et plakoglobine. 

□ Le diagnostic peut etre suspecte devant une syncope et la presence de troubles 
du rythme ventriculaire ; sur l’ECG (onde e, ondesT negatives en VI V2 V3) 
et l’echographie (dilatation du ventricule droit) ; il est confirme par la scinti- 
graphie ventriculaire a contraste de phase, la ventriculographie droite. 

□ Le traitement repose sur les anti-arythmiques, l’ablation par radiofrequence, 
le defibrillateur implantable. 


Cardiomyopathies dilatees 

Les cardiomyopathies dilatees sont 
caracterisees par une dilatation du ven- 
tricule gauche ou des 2 ventricules, 
associee a une alteration de la fonc- 
tion systolique ventriculaire (fig. 1). II 
s’agit des plus frequentes des cardio- 
myopathies. Le diagnostic est cepen- 
dant un diagnostic d’ elimination car de 
nombreuses maladies peuvent conduire 
a un tableau clinique similaire avec 
developpement d’une insuffisance car- 
diaque chez un patient au ventricule 
gauche dilate et hypocontractile 
(tableau III) . 

Epidemiologie 

L’ incidence de la maladie est d’ environ 
6 pour 100000 par an et la prevalence 
ajustee pour 1’ age est evaluee a 36 pour 
100000. Ces chiffres sont cependant 
issus d’ etudes retrospectives et proba- 
blement tres sous-evalues. La maladie 
survient plus frequemment chez 
l’homme que chez la femme (3 fois 
plus) , et plus souvent chez le sujet afri- 
cain que caucasien (3 fois plus) . La car- 
diomyopathie dilatee est l’une des 
principales causes d’insuffisance car- 
diaque, apres les cardiopathies ische- 
miques. 

Physiopathologie 

Trois mecanismes possibles sont avan- 
ces : une origine genetique, virale ou 
encore immunologique. Le role des 2 
derniers facteurs n’est pas encore eta- 


bli. 1 Les formes familiales de la mala- 
die represented 25% des cas. Le 
tableau clinique ne se differencie pas 
des formes non familiales. La trans- 
mission se fait le plus souvent sur le 


mode autosomique dominant, mais 
d’autres sont possibles : autosomique 
recessif, transmission liee au chro- 
mosome X, transmission mitochon- 
driale. Plusieurs genes ont ete identi- 
fies comme responsables de cette 
meme pathologie : la dystrophine dans 
les formes liees a l’X; 1’actine car- 
diaque, la desmine, la d-sarcoglycane, 
les lamines A/C, ainsi que divers genes 
codant des proteines du sarcomere 
(comme la chaine lourde b de la myo- 
sine) dans les formes autosomiques 
dominantes (fig. 2). A cause de la 
nature des genes, la cardiomyopathie 
dilatee est d’abord apparue comme 
une maladie du cytosquelette, mais 
la physiopathologie reste encore a pre- 
ciser. 2 

L’hypothese d’une myocardite virale 
passee inaperque et conduisant au 
developpement d’une cardiomyopa- 
thie dilatee a souvent ete evoquee. Les 
donnees disponibles ne permettent pas 
de la valider. II est estime que seules 
1 5 % des myocardites evoluent vers la 



Representations du cceur normal et des principaux types de cardiomyopathies. 
(Ao : aorte ; OG : oreillette gauche ; VG : ventricule gauche). 
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Cardiomyocyte et proteines impliquees dans les formes monogeniques des cardio- 
myopathies. 

Les fleches indiquent les proteines impliquees dans les cardiomyopathies dilatees. 


cardiomyopathie dilatee. Par ailleurs 
des signes histologiques de myocardite 
ne sont retrouves que dans environ 
1 0 % des cardiomyopathies dilatees. 3 
Des anomalies de l’immunite humo- 
rale et cellulaire ont ete decrites, de 
meme que 1’ association avec certains 
antigenes du groupe HLA (DR4 et 
DQw4) et 1’ association avec des auto- 
anticorps circulants (diriges contre des 
antigenes cardiaques comme la chaine 
lourde de la myosine, le recepteur 
b- 1 -adrenergique) . 

En outre, certains facteurs peuvent 
favoriser la survenue d’une cardio- 
myopathie dilatee, meme s’ils ne 
constituent pas une entite clairement 
etablie : la consommation chronique 
d’alcool (frequente reversibilite com- 
plete apres abstinence) ; le peripartum 
(syndrome de Meadows, reversibilite 
dans environ la moitie des cas) ; les 
tachycardies supraventriculaires chro- 
niques (possible reversibilite avec le 
retour en rythme sinusal) . 

Manifestations cliniques 

La maladie (tableau IV) peut etre 
decouverte a tous les ages mais plus 
souvent chez l’adulte jeune entre 20 
et 50 ans, parfois de fagon fortuite a 
1’ occasion d’une radiographie thora- 
cique (cardiomegalie), d’un electro- 
cardiogramme (bloc de branche 
gauche) ou d’une enquete familiale. Le 
symptome habituellement rencontre est 
la dyspnee d’ effort (80 % des cas) , plus 
ou moins associee a d’autres signes 
d’insuffisance cardiaque gauche 
(asthenie, fatigue musculaire) puis 
droite (cedeme des membres infe- 
rieurs...). Des douleurs thoraciques 
peuvent etre presentes, en rapport avec 
une diminution de la reserve vasodi- 
latatrice des microvaisseaux coronaires. 
Des palpitations sont aussi notees, pou- 
vant etre en rapport avec une fibrilla- 
tion atriale, une arythmie ventriculaire. 
Enfin la survenue d’embolie pulmo- 
naire ou peripherique peut reveler la 
maladie. L’examen physique retrouve 
les signes d’une insuffisance cardiaque, 
gauche ou globale. Ces signes ne sont 
pas specifiques. 

Devolution se fait habituellement vers 
1’ aggravation progressive de 1’ insuffi- 
sance cardiaque. La maladie peut 
cependant rester stable pendant des 
annees, exceptionnellement s’amelio- 


rer. Le taux de mortality a 5 ans est eva- 
lue entre 25 et 50%. 6 Le deces est du 
le plus souvent a une poussee d’insuf- 
fisance cardiaque refractaire (65 % des 
cas) , a une mort subite (25 %) , ou plus 
rarement a une complication thrombo- 
embolique (10%). 

Diagnostic 

L electrocardiogramme (ECG) retrouve 
souvent des anomalies, qui n’ont rien 
de specifique : une tachycardie sinusale, 
un bloc de branche gauche, des troubles 
du rythme supraventriculaire (extrasys- 
toles atriales, fibrillation atriale) ou ven- 
triculaires (extrasystoles ventriculaires) , 
beaucoup plus rarement des troubles de 
conduction atrioventriculaire. 

La radiographie thoracique montre une 
cardiomegalie, avec une cinetique tres 
diminuee en scopie. 
L’echocardiographie permet de faire le 
diagnostic de ventricule gauche dilate 
(souvent superieur a 60 mm en tele- 
diastole) et hypokinetique (fraction 
d’ ejection inferieure a 45 %) ; participe 
au diagnostic differentiel en eliminant 
certaines causes comme les valvulo- 
pathies (ecarter une cardiopathie ische- 
mique reste par contre souvent 
difficile) ; apporte de precieux rensei- 
gnements pronostiques ( v. infra) ; per- 
met enfin la surveillance de la mala- 


die, par un examen performant et non 
invasif. 

L’ inventaire a la recherche de la cause 
est primordial et le diagnostic de car- 
diomyopathie dilatee n’est retenu 
qu’ apres avoir recherche et elimine 
toutes les autres causes d’insuffisance 
cardiaque avec cardiopathie dilatee 
(tableau III) . La recherche des causes 
les plus frequentes doit etre systema- 
tique (la coronarographie est souvent 
realisee pour ecarter une cardiopathie 
ischemique silencieuse par exemple), 
celle des causes plus rares doit etre 
orientee par le contexte clinique 
( v. article de X. Andre-Fouet, page 1644). 
Devaluation du risque evolutif a 
l echelon individuel reste difficile. 
Les indices de mauvais pronostic les 
plus puissants et les plus utiles en pra- 
tique sont : le degre de dyspnee (classe 
III et IV de la New York Heart Asso- 
ciation, NY HA), le degre d’alteration 
de la fonction systolique (fraction 
d’ ejection du ventricule gauche infe- 
rieure a 25 %), le degre de dilatation 
ventriculaire gauche (diametre echo- 
graphique superieur a 70 mm), la 
consommation maximale d’oxygene 
al’effort (V02max< 12 mL/min/kg), 
un profil restrictif du flux de rem- 
plissage ventriculaire en echographie 
(rapport E/A > 2). 
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Une enquete cardiologique familiale 
systematique (avec ECG et echocar- 
diographie) doit etre proposee aux 
apparentes du 1“ degre du patient, car 
la maladie est familiale 1 fois sur 4 ; 
les cas asymptomatiques identifies 
peuvent alors beneficier d’un traite- 
ment par inhibiteurs de 1’ enzyme de 
conversion de 1’ angiotensine (IEC). 

Traitement 

Le traitement des cardiomyopathies 
dilatees n’est pas specifique. C’est 


celui de 1’insuffisance cardiaque 
(v. article deY. Juilliere, page 1671). 
Les regies hygieno-dietetiques (concer- 
nant l’activite physique et le regime) et 
les traitements medicamenteux (IEC, 
diuretiques de l’anse, spironolactone, 
b-bloquants, digitaliques) permettent 
d’ameliorer les symp tomes et de sta- 
biliser la maladie dans la majorite des 
cas. En cas d’echappement, d’autres 
strategies seront discutees (stimulation 
cardiaque biventriculaire, transplanta- 
tion cardiaque. . .). 


Cardiomyopathies 

hypertrophiques 

La maladie est caracterisee par une 
hypertrophie du ventricule gauche, sans 
dilatation cavitaire (fig. 1). Elle est 
typiquement asymetrique predominant 
sur le septum interventriculaire. Elle 
peut impliquer le ventricule droit. 
L’ oreillette gauche est souvent dilatee 
en relation avec la dysfonction dias- 
tolique. L’ appareil valvulaire mitral pre- 
sente souvent des anomalies : elonga- 
tion des valves, cordages courts, 
malposition de piliers. L’examen his- 
tologique retrouve une fibrose myo- 
cardique, une hypertrophie des myo- 
cytes, et surtout une disorganisation 
tissulaire et cellulaire qui est hautement 
evocatrice de la maladie. 

Epidemiologie et etiologie 

La prevalence des cardiomyopathies 
hypertrophiques est evaluee a 1/500 
dans une population americaine etudiee 
prospectivement. La maladie est fami- 
liale dans environ 55% des cas et la 
transmission se fait alors selon un mode 
autosomique dominant (fig. 3). Les cas 
non familiaux sont qualifies de spora- 
diques, mais des neomutations ont en 
fait ete decrites chez nombre d’entre 
eux. La maladie est genetiquement hete- 
rogene avec 1’ implication de genes sou- 
vent differents selon les families etu- 
diees. Onze genes differents sont 
aujourd’hui identifies dont 2 sont par- 
ticulierement frequents : celui de la pro- 
teine C cardiaque et celui de la chaine 
lourde b de la myosine. Plus de 150 
mutations sont decrites, le plus souvent 
de type faux-sens, sans qu’aucune n’ap- 
paraisse preponderante. Tous les genes 
identifies ont en commun de coder des 
proteines du sarcomere et les etudes 
experimentales commencent a dissequer 
les mecanismes par lesquels les muta- 
tions induisent la maladie. L’ ensemble 
des travaux suggere que la cardiomyo- 
pathie hypertrophique est avant tout une 
maladie du sarcomere et que c’est le 
defaut energetique primitif qui entraine 
une hypertrophie reactionnelle. 

Physiopathologie 

La fonction diastolique est anormale 
avec a la fois une alteration de la com- 
pliance et de la relaxation du ventricule 
gauche. Elle est responsable d’une aug- 


Tableau III 

Principales causes d’insuffisance cardiaque 
avec cardiopathie dilatee 


□ Causes inflammatoires 

\/ Infectieuses 

Virus (Coxsackie, VIH), rickettsies, bacteries, mycobacteries, parasites 
(maladie de Chagas), champignons. 

\/ Non infectieuses 

- collagenoses (lupus, sclerodermie, dermatomyosite, 
periarterite noueuse. . .). 

- granulomatoses. 

□ Causes metaboliques 

Nutritionnelles 

deficit en thiamine (beriberi), carnitine, selenium ; kwashiorkor, pellagre, 
scorbut, hypervitaminose D. 

Endocrines 

thyrotoxicose, hypothyro'idie, acromegalie, pheochromocytome, maladie 
de Cushing, diabete sucre. 

Hydro-electrolytiques 
hypophosphatemie, hypocalcemie. 

□ Causes toxiques 

- ethanol, cobalt, plomb, mercure, antimoine, monoxyde de carbone, 
cocaine. 

- anthracyclines, bleomycine, 5-fluorouracile. 

- phenothiazines, antiretroviraux (zidovudine) , chloroquine, paracetamol. 

□ Causes neuromusculaires 

dystrophie musculaire de Duchenne et de Becker, dystrophie facio-scapulo- 
humerale, dystrophie musculaire des ceintures, dystrophie myotonique 
de Steinert, ataxie de Friedreich. 

□ Cardiomyopathies restrictives 

Maladies myocardiques infiltratives et de surcharge 

- amylose, hemochromatose, sarcoidose. 

- glycogenoses (maladie de Pompe) , mucopolysaccharidoses (maladie de 
Hurler), sphingolipidoses (maladie de Fabry), maladie de Gaucher. 

Maladies endomyocardiques 

- fibrose endomyocardique. 

- endocardite fibroblastique de Loffler (syndrome hypereosinophilique) . 

- fibro-elastose endocardique. 

- syndrome carcinoide. 

□ Autres 

- radiotherapie. 

- post-partum. 


VIH : virus de l’inmiunodeficience humaine. 
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Arbre genealogique d’une famille fran^aise atteinte de cardiomyopathie hypertrophique, et image de sequenqage revelant la 
mutation impliquee dans cette famille (d’ apres ref. n°9). 

D ’apres ref n °9. Tous droits reserves. 


mentation des pressions d’amont. La 
fonction systolique du ventricule 
gauche est habituellement normale ou 
supra-normale avec une fraction d’ejec- 
tion augmentee. Un gradient de pres- 
sion intraventriculaire en systole est 
retrouve dans environ 25 % des cas. II 
est lie a un mouvement systolique ante- 
rieur de la grande valve mitrale venant 
au contact du septum interventriculaire 
hypertrophie. La cardiomyopathie 
hypertrophique est alors dite obstruc- 
tive. Ce gradient de pression varie avec 
les circonstances qui modifient la 
contractility myocardique, la precharge 
ou la post-charge du ventricule gauche. 
Enfin, il y a parfois une ischemie myo- 
cardique a 1’ effort ainsi qu’une reacti- 
vity vasculaire anormale a 1’ effort. 

Manifestations cliniques 

La decouverte se fait le plus souvent 
chez 1’ adolescent ou l’adulte jeune, 
souvent de faqon fortuite a L occasion 
d’un examen clinique (souffle systo- 
lique) , d’un ECG ou lors d’une enquete 
familiale. Des symptomes sont parfois 
deja presents ou se developpent les 
annees suivantes. Ils sont variables et 
non specifiques : dyspnee, palpitations, 
douleur angineuse, lipothymie, syn- 
cope. La survenue d’une syncope au 


cours ou au decours d’un effort est 
cependant evocatrice de la maladie 
(tableau IV) . 

L’examen physique peut etre normal. 
En cas de gradient intraventriculaire 
gauche, un souffle systolique est 
retrouve au bord gauche du sternum, 
irradiant vers la pointe et la base, mais 
pas vers les vaisseaux du cou. Le 
souffle est meso-tele-systolique, habi- 
tuellement modere et varie d’un exa- 
men a l’autre. II peut etre provoque 
par un effort physique, la manoeuvre de 
Valsalva, la prise de trinitrine. II est ren- 
force apres une extrasystole. 

L’ evolution de la maladie est tres 
variable. Le taux de mortality est eva- 
lue a environ 1 % par an. La majority 
des patients restent paucisymptoma- 
tiques. Une minority seulement de 
patients developperont les complica- 
tions de la maladie. La mort subite 
constitue la complication redoutee, 
d’autant plus qu’elle est difficilement 
previsible et peut constituer la pre- 
miere manifestation de la maladie. Elle 
survient souvent au cours ou a la suite 
d’un effort physique. Elle est en 
rapport avec une tachyarythmie ven- 
triculaire, dont le mecanisme declen- 
chant semble variable : une tachya- 
rythmie atriale et (ou) ventriculaire, 


une ischemie d’ effort, une chute exces- 
sive des resistances vasculaires a 1’ ef- 
fort et peut-etre une augmentation bru- 
tale du gradient intraventriculaire 
gauche. Les principaux facteurs pre- 
dictifs sont : une histoire familiale de 
mort subite, des antecedents person- 
nels de syncope (surtout chez 1’ enfant), 
l’enregistrement de tachycardie ven- 
triculaire non soutenue au holter (chez 
1 ’ adulte) , une chute de la pression arte- 
rielle a l’effort, la presence d’une 
mutation « maligne » (repertoriee 
comme associee a un tres mauvais pro- 
nostic) . Les autres complications sont : 
l’insuffisance cardiaque, par alteration 
progressive de la fonction systolique 
(environ 1 0 % des cas) ; la survenue 
d’une fibrillation atriale avec risque 
d’ accident vasculaire cerebral et d’em- 
bolies systemiques ; ou encore une 
possible greffe infectieuse avec endo- 
cardite. 

Diagnostic 

L’ electrocardiogramme permet d’evo- 
quer fortement le diagnostic, par la pre- 
sence d’une hypertrophie ventriculaire 
gauche, ou d’ondes Q larges et pro- 
fondes de pseudonecrose, ou encore par 
des anomalies isolees de la repolari- 
sation (sous decalage du segment ST, 
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ondes T negatives) . Les cardiomyopa- 
thies hypertrophiques purement api- 
cales se caracterisent par des ondes T 
negatives geantes (amplitude >10 mm) 
dans les derivations precordiales. 
L’echocardiographie represente 1 ’ outil 
de choix du diagnostic de la maladie, 
de son bilan et de sa surveillance. L’ exa- 
men objective 1’ hypertrophie (epais- 
seur de paroi superieure a 1 3 mm chez 
l’adulte) et son caractere asymetrique 
(rapport septum/ paroi posterieure supe- 
rieur a 1 ,3) . II retrouve parfois un mou- 
vement systolique du feuillet mitral 
anterieur venant au contact du septum 
interventriculaire. L’oreillette gauche 
est souvent moderement dilatee. L’exa- 
men doppler retrouve presque toujours 


des anomalies de la fonction diasto- 
lique (diminution du rapport E/A - 
remplissage precoce/tardif - et allon- 
gement du temps de relaxation isovo- 
lumetrique) . II peut retrouver une insuf- 
fisance mitrale (habituellement 
moderee) et parfois un gradient de pres- 
sion systolique intraventriculaire 
gauche (acceleration dans la chambre 
de chasse avec pic telesystolique) , au 
repos ou lors d’une epreuve de provo- 
cation (derives nitres, manoeuvre de 
Valsalva, perfusion d’Isuprel). 

Les facteurs de risque cites plus haut 
sont recherches essentiellement par un 
holter ECG (au mieux de 48 h) et une 
epreuve d’ effort pour 1’ analyse du pro- 
fil tensionnel d’ effort. 


Traitement 

Dans tous les cas le sport de compe- 
tition est proscrit. L’activite sportive 
intensive est decouragee. Le risque 
d’endocardite bacterienne justifie les 
mesures habituelles de prophylaxie 
(anti-Osler), surtout dans les formes 
obstructives. 

En presence de symptomes, le traite- 
ment repose sur la prescription de b- 
bloquants en l re intention. Le medica- 
ment de reference est le propranolol, 
a des doses augmentees progressive- 
ment jusqu’a 160 a 320 mg/j. Des 
b-bloquants cardioselectifs peuvent 
aussi etre utilises. L’ action semble liee 
a la bradycardie et a l’effet inotrope 
negatif. Les inhibiteurs calciques sont 


Tableau IV 

Principales caracteristiques des cardiomyopathies dilatees et hypertrophiques 



Cardiomyopathie dilatee 

Cardiomyopathie hypertrophique 

Macroscopie 

- diametre VG 

- parois VG 

- augmente 

- normales 

- diminue 

- epaissies 

Histologie 

- fibrose 

- myocytes hypertrophies 

- myocytes atrophies 

- disorganisation des myocytes 

- fibrose 

- myocytes hypertrophies 

Symptomes 

- dyspnee d’effort 

- dyspnee d’effort 

- syncope d’effort 

- palpitations 

- douleurs thoraciques 

ECG 

- tachycardie sinusale, 

- bloc de branche gauche 

- arythmie ventriculaire ou supraventriculaire 

- hypertrophie ventriculaire gauche 

- anomalies ST, ondes T 

- ondes Q de pseudonecrose 

Echographie 

- VG dilate 

- fraction d’ ejection diminuee 

- hypertrophie asymetrique 

- gradient de pression intraVG 

- OG dilatee, fonction diastolique alteree 

Autres examens 

- holter-ECG 

- EE avec V0 2 max 

- holter-ECG (48 h) 

- EE avec profil tensionnel 

Evolution 

- insuffisance cardiaque ++ 

- mort subite 

- embolie 

- mort subite ++ 

- insuffisance cardiaque 

- endocardite 

Diagnostic differentiel 

- cardiopathie dilatee 
(cardiopathies ischemiques. . .) 

- hypertension arterielle 

- retrecissement aortique 

Traitement medical 

- regime peu sode 

- diuretiques, IEC, b-bloquants 
(± digitaliques,...) 

- exclure sport intensif 

- b-bloquants 

- verapamil 

Autres traitements 

- transplantation cardiaque 

- stimulation biventriculaire 

- myotomie - myectomie 

- pace-maker double chambre 

- alcoolisation coronaire 

VG : ventricule gauche ; OG : oreillette gauche ; EE : epreuve d’effort ; VO 2 max: consummation maximale d’oxygene ; 

IEC : inhibiteur de 1’ enzyme de conversion de l’angiotensine ; ECG : electrocardiogramme 
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indiques en cas d’inefficacite ou d’ in- 
tolerance aux b-bloquants. Le plus uti- 
lise est le verapamil (240 a 360 mg/j) 
qui, outre ses proprietes chronotrope et 
inotrope negatives, ameliore la fonc- 
tion diastolique du ventricule gauche. 
Le disopyramide peut etre une autre 
option. En cas de symptomes invali- 
dants malgre un traitement medica- 
menteux bien conduit, et chez des 
patients presentant un gradient 
intra-ventricule gauche important 
(50 mmHg) , une intervention chirurgi- 
cale de type myotomie-myectomie (de 
Morrow) peut etre envisagee. Elle 
consiste a resequer une partie du sep- 
tum basal au travers d’une aortotomie. 
La mortality operatoire est maintenant 
inferieure a 5 % mais la morbidity n’est 
pas negligeable (bloc atrio-ventricu- 
laire, communication interventricu- 
laire, insuffisance aortique). Deux 
alternatives se sont developpees recem- 
ment, 1’ implantation de pacemaker 
avec stimulation double chambre 
(DDD), et surtout l’alcoolisation d’ar- 
tere coronaire septale (visant a creer un 
infarctus limite a la portion basale du 
septum conduisant a un amincissement 
de cette paroi) . 

Chezles patients a haut risque de mort 
subite, le choix se porte sur le defi- 
brillateur automatique implantable, 
dont l’efficacite semble bonne meme 
si aucune etude randomisee n’est dis- 
ponible. La lourdeur de cette strate- 
gic, ainsi que son cout, la fait reserver 
aux patients a tres haut risque. Chez les 
patients a risque intermediaire, l’amio- 
darone est proposee mais son effica- 
cite est controversee. 


Summary 

Idiopathic cardiomyopathies 

Michel Komajda, Philippe Charron 

These heart muscle diseases, associated with 
systolic or diastolic dysfunction, are asso- 
ciated with a high prevalence and morbi- 
dity, because of the frequent evolution 
towards congestive heart failure or sudden 
death. Dilated cardiomyopathy is the first 
cause of heart transplantation and Hyper- 
trophic cardiomyopathy is the first cause of 
sudden death in athletes. Familial and mono- 
genic forms of these diseases are frequent 
and this should lead to a systematic cardio- 
logical familial inquest in first degree rela- 
tives of a patient. Although they were pre- 
viously called as «idiopathic», the 
pathophysiology of the disease is actually 
under investigation thanks to molecular gene- 
tics. This completely new knowledge should 
lead to the development of new therapeutic 
strategies. 
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Conclusion 

Les cardiomyopathies sont un pro- 
bleme important de sante publique en 
raison de leur prevalence et de leur gra- 
vite. La derniere decennie a ete carac- 
terisee par des avancees majeures dans 
la comprehension de leur physiopa- 
thologie, grace a la genetique mole- 
culaire qui a permis 1’ identification de 
genes responsables de ces maladies. 
Les efforts portent maintenant sur 
« 1’apres-gene » de faqon a preciser 
les voies biologiques affectees et a pro- 
poser de nouvelles strategies thera- 
peutiques, fondees sur ces nouvelles 
connaissances. ■ 
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